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RESUME

Objectif. Emettre des recommandations pour I'anesthésie de patients adultes porteurs de cardiopathie
congénitale en dehors de la chirurgie cardiaque.

Conception. Un comité de 16 experts issus de 4 sociétés savantes a été constitué. Une politique de
déclaration et de suivi des liens d’intéréts a été appliquée et respectée durant tout le processus de
réalisation du référentiel. De méme, celui-ci n’a bénéficié d’aucun financement provenant d’une
entreprise commercialisant un produit de santé (médicament ou dispositif médical). Le comité devait
respecter et suivre la méthode GRADE® (Grading of Recommendations Assessment, Development and
Evaluation) pour évaluer la qualité des données factuelles sur lesquelles étaient fondées les
recommandations.

Meéthodes. Aprés formulation de chaque question au format PICO (Patients, Intervention, Comparison,
Outcome), une analyse de la littérature a été réalisée par les experts selon la méthodologie GRADE®
pour 4 champs majeurs : évaluation pré-opératoire, prise en charge peropératoire, prise en charge
postopératoire, prise en charge obstétricale.

Résultats. Le travail de synthése des experts et I'application de la méthode GRADE ont abouti a 11 avis
d’experts, la méthode GRADE ne pouvant pas s’appliquer entiérement jusqu’a I'analyse quantitative
par manque d’étude de haut niveau de preuve.

Conclusion. Onze recommandations portant sur la prise en charge anesthésique des adultes porteurs
de cardiopathies congénitales hors chirurgie cardiaque ont été formulées. Toutes ont obtenu un

accord fort des experts.

Mots-clés : recommandation, cardiologie, cardiopathie congénitale, médecine périopératoire



ABSTRACT

Objective. To provide guidelines for the anesthetic management of adult patients with congenital heart
disease for non-cardiac surgery.

Design. A consensus committee of 16 experts was convened. A formal conflict-of-interest (COI) policy
was developed at the beginning of the process and enforced throughout. The entire guidelines process
was conducted independently of any industrial funding (i.e. pharmaceutical, medical devices). The
authors were required to follow the rules of the Grading of Recommendations Assessment,
Development and Evaluation (GRADE®) system to guide assessment of quality of evidence. The
potential drawbacks of making strong recommendations in the presence of low-quality evidence were
emphasized.

Methods. The committee studied 15 questions within 4 fields: preoperative evaluation, intraoperative
management, postoperative care, obstetrical field. Each question was formulated in a PICO (Patients
Intervention Comparison Outcome) format and the evidence profiles were produced. The literature
review and recommendations were made according to the GRADE® methodology.

Results. The experts' synthesis work and the application of the GRADE® method resulted in 11 expert’s
opinions. All questions did not find any response in the literature. After one round of scoring, strong
agreement was reached for all recommendations.

Conclusions. There was strong agreement among experts for 11 recommendations to improve

practices for the anesthetic management of adult patients with congenital heart disease for non-
cardiac surgery.

Keywords: guidelines, congenital heart disease, non-cardiac surgery, anesthesia



ABREVIATIONS

ACHD : adult with congenital heart disease
AG : anesthésie générale

AHA : American heart association

ALCAPA : anomalous left coronary artery from
the pulmonary artery

ALR : anesthésie locorégionale

AOD : Anticoagulant oral direct

APD : anesthésie péridurale

APD : artere pulmonaire droite

APG : artere pulmonaire gauche

APSI : atrésie pulmonaire a septum fermé
APSO : atrésie pulmonaire a septum ouvert
AVK : anti-vitamine K

BAV : bloc atrio-ventriculaire

BTS : Blalock-Taussig shunt

CAP : canal artériel persistant

CAV : canal atrio-ventriculaire

CC : cardiopathie congénitale

CCC : cardiopathie congénitale complexe
CIA : communication inter-atriale

CIV : communication interventriculaire

DC : débit cardiaque

DCPP : dérivation cavopulmonaire partielle
DCPT : dérivation cavopulmonaire totale
ESA : extra-systole atriale

ESC : European society of cardiology

ESV : extra-systole ventriculaire

E:CO; : CO; télé-expiratoire

FA : fibrillation atriale

FAV : fistule artério-veineuse

FiO; : fraction inspirée en dioxygene

FOP / PFO : foramen oval perméable

HAS : haute autorité de santé

HTAP : hypertension artérielle pulmonaire
HVG : hypertrophie ventriculaire gauche
A0 : insuffisance aortique

IEC : Inhibiteur de I’enzyme de conversion
IM : insuffisance mitrale

IT : insuffisance tricuspide

JET : junctional ectopic tachycardia

M3C : Réseau malformations cardiaques
congénitales complexes

OD : oreillette droite

OG : oreillette gauche

P,CO, : Pressions partielle artérielle en dioxyde
de carbone

PAP (s/d/m) : pressions artérielle pulmonaire
(systoligue/diastolique/moyenne)

PEEP : pression télé-expiratoire positive
PNDS : plan national de soin

PVC : pression veineuse centrale

Rao : rétrécissement aortique

RM : rétrécissement mitral

RP : rétrécissement pulmonaire

RVP : résistances vasculaires pulmonaires
RVPA : retour veineux pulmonaire anormal
RVS : résistances vasculaires systémiques
SFC : société francaise de cardiologie

SIA : septum inter-atrial

SIV : septum interventriculaire

TAC : tronc artériel commun

TAP : tronc de I'artére pulmonaire

TGV : transposition des gros vaisseaux

TOF : tétralogie de Fallot

TV : tachycardie ventriculaire

VCI : veine cave inférieure

VCS : veine cave supérieure

VD : ventricule droit

VD-AP : ventricule droit-artére pulmonaire
VDDI : ventricule droit a double issue

VG : ventricule gauche



1. INTRODUCTION

1.1 Préambule
Anesthésier un patient adulte porteur d’une cardiopathie congénitale (CC) peut étre une

source d’inquiétude pour le médecin anesthésiste-réanimateur travaillant dans un centre non expert
de ces pathologies. La complexité des anomalies et des réparations chirurgicales dont ces patients sont
souvent porteurs, ainsi qu’une possible insuffisance cardiaque (droite, gauche, ou globale) associée
et/ou une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) sévére font que ces patients sont a haut risque
de décompensation périopératoire. L'anesthésie est source de perturbations hémodynamiques dont
les conséquences potentielles seront majorées en cas de cardiopathie congénitale sous-jacente.

Pour I'anesthésiste-réanimateur non habitué a prendre en charge ce type de patient, la
solution la plus simple et la plus slre, quand elle est possible, consiste a référer le patient vers un
centre spécialisé, ce qui est préconisé par la plupart des recommandations sur la prise en charge des
adultes porteurs de cardiopathie congénitale (ACHD) [1,2]. Cependant, ces recommandations ne
donnent aucun conseil quant a la prise en charge anesthésique de tels patients. La seule revue publiée
concernant la gestion anesthésique des patients adultes atteints de cardiopathie congénitale devant
bénéficier d’'une chirurgie non cardiaque suggeére, elle aussi, une prise en charge multidisciplinaire dans
un centre spécialisé [3].

Le but de ces recommandations est de guider de fagon pratique la conduite a tenir pré, per et
postopératoire du patient adulte porteur de CC qui ne pourrait étre référé en centre expert du fait du
caractere urgent de la chirurgie, mais aussi de permettre de reconnaitre les situations les moins a
risque de complications qui peuvent étre prises en charge chirurgicalement en dehors des centres
experts en cardiopathie congénitale.

Nous allons d’abord dresser un panorama des grands types de cardiopathies congénitales pour
les séparer en 3 groupes: 1) celles ne posant aucun probléme particulier et dont I'anesthésie est
similaire a tout autre patient, 2) celles a risque modéré et qui peuvent justifier une attention
particuliére, et 3) celles a haut risque de décompensation aigué périopératoire [4].

1.2 Epidémiologie

Les cardiopathies congénitales (CC) se rencontrent chez prés de 0,8 % des naissances vivantes
et sont I'une des malformations congénitales les plus fréquentes [5].

L'amélioration de la prise en charge des cardiopathies congénitales notamment celles
nécessitant une intervention durant la période néonatale a considérablement modifié le pronostic et
I'espérance de vie des patients.

Les remarquables progres thérapeutiques effectués ont permis une amélioration de la survie
a la chirurgie correctrice de la cardiopathie qui avoisine 95 % [6]. En conséquence, 98 % des patients
atteints de malformations cardiaques de gravité légere, 90 % des patients atteints de malformations
cardiaques de gravité moyenne et 56 % souffrant de malformations cardiaques complexes dépassent
désormais I'age de 18 ans [7]. La croissance annuelle de cette population est estimée a environ 5 %. La
problématique de prise en charge anesthésique pour chirurgie non cardiaque de ces patients adultes,
porteurs de cardiopathie congénitale, simple ou complexe, corrigée ou non, va inévitablement devenir
plus fréquente.



1.3 Réseau de soins
La prise en charge cardiologique médicale et/ou chirurgicale dans des centres experts assure

une meilleure survie de ces patients, en particulier ceux atteints de cardiopathies congénitales (CC)
complexes [1].

Depuis de nombreuses années, beaucoup de patients adultes sortaient du systeme de soins
ou n’étaient jamais référés aux centres experts adultes par manque de réseau spécifique de prise en
charge. Les plans “maladies rares” successifs, notamment ceux de 2011 et de 2017, ont permis la
reconnaissance d'un réseau national de prise en charge autour des CC complexes (réseau M3C) au sein
de la filiere Cardiogen (Annexe 1). Le réseau M3C s’appuie aujourd’hui sur 23 centres de référence et
de compétences distribués dans toutes les régions francaises, y compris les Antilles Francaises
(Martinique) et I'Océan Indien (CHU la Réunion). Il joue un réle d’expertise pour la prise en charge des
CC et de formation pour I’'ensemble des acteurs du réseau, facilite les coopérations et coordonne des
actions de prise charge et de bonnes pratiques et Protocole National De Soin sous la tutelle de 'HAS
(PNDS). Le travail entrepris en parallele par la filiale de cardiologie pédiatrique et congénitale (FCPC)
de la Société Francaise de Cardiologie (SFC) pour mieux identifier les centres et cabinets de cardiologie
pédiatrique et congénitale, afin de faciliter I'accés et I'orientation des patients vers ses spécialistes
vient compléter ce maillage sur le territoire francais.

Il est donc toujours possible lorsque cela est nécessaire de s’adresser a un des centres du réseau M3C
(Annexe 1) pour solliciter des experts dans chaque domaine pour la prise en charge des patients
adultes atteints de CC, voire de les référer en fonction de la demande ou de la prise en charge. Méme
si nous sommes encore éloignés des "standards de soins" mis en place par les gouvernements de
certains pays ou des accréditations et formations diplomantes spécifiques pour les CC de I'adulte
proposées par la société européenne de cardiologie (ESC), le chemin parcouru, la reconnaissance d’une
spécialité de cardiologie pédiatrique et congénitale pour la formation des jeunes médecins ainsi que
I"apparition dans les autorisations d’activités de cardiologie interventionnelle d’un environnement
spécifique et spécialisé pour la gestion de ces patients est une avancée notable. Chaque patient
porteur d’une CC, ainsi que les médecins (non spécialistes des patients porteurs de CC) qui peuvent
étre amenés a le prendre en charge, ont donc la possibilité de rentrer en contact avec un centre expert.

1.4 Les grands types de cardiopathies congénitales (CC)
La grande variété des CC, les différentes stratégies thérapeutiques qui ont évolué au fil des

années, les progres de la prise en charge néonatale et le développement du cathétérisme
interventionnel, sont autant de parametres qui rendent difficile I'appréciation du statut de la
cardiopathie et du patient.

Ainsi, la méme cardiopathie, selon qu’elle ait été d’abord corrigée ou non, avec ou sans lésion
résiduelle, avec un suivi régulier ou non, peut avoir évolué différemment. Ceci peut aboutir a des
degrés variables d’insuffisance cardiaque qui n’'imposent pas les mémes contraintes périopératoires.
Les sociétés savantes de cardiologie ont proposé des classifications de ces cardiopathies selon leur
degré de complexité anatomique et I'état physiologique du patient. Ces classifications n’intégrent pas
distinctement les spécificités physiopathologiques des Iésions résiduelles associées aux CC qui ont un
impact direct sur la prise en charge anesthésique.

Nous avons pris le parti de définir une classification de ces différentes cardiopathies par groupes
physiopathologiques qui conditionnent la prise en charge anesthésique.



1.4.1 Les shunts

1.4.1.1 Shunts gauche-droit

Les shunt gauche-droit peuvent étre au niveau auriculaire, ventriculaire, veineux pulmonaire et des
gros vaisseaux. La physiopathologie qui en résulte dépend de la réponse du lit vasculaire pulmonaire
au débit du shunt. A long terme, un shunt gauche-droit important peut entrainer une augmentation
irréversible des résistances vasculaires pulmonaires.

Lorsque les résistances vasculaires pulmonaires dépassent les résistances systémiques, le shunt
s'inverse, devenant principalement de droite a gauche avec pour résultat une désaturation artérielle
systémique. Cette situation s'appelle le syndrome d'Eisenmenger (voir shunt droit-gauche) et
s'accompagne d'un pronostic a long terme réservé et d'une espérance de vie réduite [8].

Anomalies congénitales a I'origine d’un shunt gauche-droit :

e Anomalies du retour veineux pulmonaire (RVPA)

Figure 1: Anomalie du retour veineux pulmonaire (RVPA). A. malformation: les veines
pulmonaires se rejoignent au niveau d’un collecteur qui se jette dans l'oreillette droite; B.
réparation : la communication avec le collecteur est fermée, et le collecteur est anastomosé a
I'oreillette gauche.

e Communication interauriculaire (CIA)

CIA Sinus venosus supérieur

CIA Ostium primum

CIA Ostium secondum Amplatzer

CIA Sinus venosus inférieur Patch

Figure 2 : Communication interauriculaire (CIA). A. malformation : différents types de CIA ; B.
réparations : par patchs chirurgicaux ou percutanée par pose de prothése type Amplatzer ou
équivalent.



e Communication interventriculaire (CIV)

Figure 3: Communication interventriculaire (CIV). A. malformation: défect du septum
interventriculaire avec shunt gauche-droit ; B. réparation : fermeture chirurgicale par patch ou
percutanée par cathétérisme.

e Canal artériel perméable

Figure 4 : Canal artériel perméable (CAP). A. malformation : communication entre aorte et I'artere
pulmonaire par le canal artériel.; B. réparation : ligature chirurgicale du canal artériel (ou
fermeture par voie percutanée).

e Canal atrio-ventriculaire partiel (= physiologie de CIA) ou complet (= physiologie de CIA+CIV)




Figure 5: Canal atrio-ventriculaire (CAV). A. malformation: anomalies des valves
atrioventriculaires et des septums interatrial et interventriculaire créant un shunt important. ; B.
réparation : reconstruction des valves atrioventriculaires et fermeture des defects interatriaux et
interventriculaires.

e Tronc artériel commun (un seul vaisseau nait du coeur au-dessus d’une large CIV et d’une
valve dite troncale, donnant I'aorte, I’AP et les coronaires)

Figure 6 : Tronc artériel commun ou Troncus arteriosus (TAC). A. malformation : tronc artériels
communs entre aorte et I'artere pulmonaire ; B. réparation : séparation des deux troncs artériels
par la mise en place de patchs et protheses.

e Fenétre aorto-pulmonaire (Communication entre 'aorte ascendante et le tronc de I'artere
pulmonaire)

Figure 7 : Fenétre aorto-pulmonaire (FAP) : communication entre I'aorte et I'artére pulmonaire
créant un shunt gauche-droit.

Le risque d’HTAP fixée avec inversion du shunt (Syndrome d’Eisenmenger) survient plus ou moins
précocement selon le débit du shunt, qui dépend de sa résistance (taille de I'orifice communiquant) et
du gradient de pression. Ce dernier sera plus important a I'étage artériel (entre I'aorte et le TAP :
fenétre aorto-pulmonaire, tronc artériel commun) qu’a I’étage ventriculaire (CIV, CAV complet) et qu’a
I’étage atrial (CAV partiel, CIA, RVPA).



Les shunts au niveau auriculaire ou veineux (pré-tricuspide) sont a basse pression et impliquent le
passage d'un exces de sang dans tout le coeur droit, provoquant ainsi une surcharge volumique de
|'oreillette et du ventricule droit. Une hypertension pulmonaire importante est rare, mais la surcharge
auriculaire droite prolongée prédispose aux arythmies auriculaires, tandis que l'insuffisance
ventriculaire droite peut se voir au stade ultime de I'histoire naturelle de ces affections chez I'adulte.
Les shunts post-tricuspides au niveau du ventricule ou des gros vaisseaux, en provoquant une
augmentation du débit sanguin pulmonaire, donnent lieu a une surcharge de volume ventriculaire
gauche (signe de débit significatif a travers le shunt). Pour les gros shunts, le systeme vasculaire
pulmonaire est exposé a des pressions élevées, contribuant a la maladie vasculaire pulmonaire et au
syndrome d'Eisenmenger.

La plupart des shunts fermés chirurgicalement ou par voie percutanée n’ont pas de Iésions résiduelles,
dans la mesure ou ces procédures ont été réalisées précocement dans I’histoire de la maladie. Il existe
de rares situations ol une HTAP peut continuer a évoluer apres fermeture du shunt, et dont le
pronostic est comparable a celui de 'HTAP idiopathique. Dans le cas des CC avec shunt telles que le
CAV ou le tronc artériel commun, d’autres lésions, notamment valvulaires, peuvent s’ajouter et
justifient d’une évaluation cardiologique complémentaire en centre expert.

1.4.1.2 Shunts droit-gauche
Les patients adultes atteints de CC avec shunt droit gauche (dites « cardiopathies cyanogeénes »)
représentent une population tres hétérogene qui peut étre divisée en deux sous-groupes (Tableau 1) :
- Patients sans HTAP
- Patients atteints d’HTAP secondaire a un shunt non restrictif entre les circulations
systémique et pulmonaire (Eisenmenger).

Le patient avec une communication interventriculaire évoluée au stade d'Eisenmenger avec élévation
des pressions/résistances artérielles pulmonaires, représente le cas le plus classique du patient
cyanotique. A l'inverse, on peut rencontrer des CC cyanogénes avec des résistances vasculaires
pulmonaires normales comme une cardiopathie univentriculaire palliée par un montage type Fontan
(Cf infra 1.4.4) compliqué de fistules artério-veineuses intrapulmonaires. Entre ces deux extrémes, il
existe de nombreuses variantes.

Bien gu'il existe une approche commune a tous les patients atteints de CC cyanogene, chaque lésion
nécessite une expertise pour comprendre |'anatomie sous-jacente, la physiopathologie et les
spécificités thérapeutiques. Le risque lié a I'anesthésie est I’aggravation du shunt droit-gauche et donc
de la cyanose en cas de baisse des RVS ou de majoration des RVP. La question clé reste la présence ou
non d’'une HTAP qui est davantage associée a un risque de complications séveres dont le déces.



Tableau 1 : Shunts droit-gauche (cardiopathies cyanogéenes)

Shunt droit-gauche sans HTAP

Obstruction de la voie pulmonaire :

- Tétralogie de Fallot native

- Ventricule droit a double issue avec sténose
pulmonaire

- Double discordance + CIV + Sténose
pulmonaire

- Atrésie pulmonaire avec ou sans CIV et
collatérales aorto-pulmonaires

- Toutes les formes de cceur univentriculaire
avec obstruction des voies d'éjection
pulmonaire

- Malformations artério-veineuse intra-
pulmonaire apres une dérivation cavo-
pulmonaire

Malformation congénitale sans obstruction des voies

d'éjection pulmonaire :

- Anomalie d'Ebstein avec foramen perméable ou
CIA

1.4.2 Les CC du coeur droit

Shunt droit-gauche avec HTAP

- CIV non restrictive

- CIA (il peut s'agir d'une coincidence avec
une prédisposition génétique a I'HTAP)
CC complexes sans obstacle pulmonaire

« protecteur » :
- Toutes les formes de cceurs

univentriculaires sans obstruction des voies
d'éjection pulmonaire
- Double discordance + CIV
- Tronc artériel commun
Connexions aorto-pulmonaires :

- Persistance du canal artériel

- Fenétre aorto-pulmonaire

- Large collatérale aorto-pulmonaire

- Anastomose de Potts (entre aorte
ascendante et AP gauche) /Anastomose de
Waterston (entre aorte ascendante et AP
droite)

e Tétralogie de Fallot et atrésies pulmonaires avec CIV
La Tétralogie de Fallot (TOF) comprend quatre caractéristiques: 1) une obstruction de la voie

d'éjection ventriculaire droite, 2) une CIV, 3) une aorte ascendante a cheval sur la CIV, et 4) une

hypertrophie ventriculaire droite. L'obstruction pulmonaire est la lésion cliniquement importante et

peut étre sous-valvulaire, valvulaire ou supra valvulaire, ou a plusieurs niveaux. La réparation,

effectuée dans la petite enfance, consiste a fermer la CIV et a lever I'obstruction de la voie d’éjection

ventriculaire droite associée plus ou moins a des plasties artérielles pulmonaires. Une anastomose

systémico-pulmonaire (Blalock-Taussig) : anastomose entre le tronc artériel brachiocéphalique (TABC)

et I'artere pulmonaire est parfois réalisée pour augmenter le débit pulmonaire et améliorer I'hématose

en attendant une prise de poids suffisante pour la réparation chirurgicale.




Figure 8 : Tétralogie de Fallot (TOF). A. Malformation : association de 4 anomalies : CIV, sténose
pulmonaire, dextroposition de l'aorte et hypertrophie ventriculaire droite ; B. Réparation:
fermeture de/des CIV par patch, élargissement de la voie VD-AP.

L'atrésie pulmonaire avec CIV, appelée aussi atrésie pulmonaire a septum ouvert (APSO) est une forme
extréme de Tétralogie de Fallot et fait référence a un développement incomplet de la valve pulmonaire
et/ou des artéres pulmonaires.

Les principes du traitement chirurgical consistent a fermer la CIV et a insérer un conduit ventriculaire
droit-pulmonaire (conduit VD-AP). Cette réparation n’est possible que lorsque les artéres pulmonaires
atteignent une taille suffisante. La présence de sténoses ou d’hypoplasie séveres des arteres
pulmonaires périphériques est responsable d’une hypertension ventriculaire droite, et peut empécher
la fermeture compléte de la CIV qui sert de soupape (shunt droit-gauche) si besoin, une fois la
continuité entre le ventricule droit et les artéres pulmonaires établie.

Une ou plusieurs séances de cathétérisme avec angioplastie pulmonaire percutanée +/- stenting
peuvent étre réalisées pour améliorer le flux sanguin pulmonaire vers certains segments pulmonaires
affectés et réhabiliter ainsi I’arbre artériel pulmonaire.

Parfois, I’atrésie pulmonaire avec CIV peut s"accompagner de collatérales naissant de I'aorte a destinée
pulmonaire pour compenser I'hypoplasie artérielle pulmonaire. Le traitement chirurgical dans ces
formes graves doit en plus permettre de connecter les artéres collatérales pulmonaires systémiques
aux arteres pulmonaires centrales (unifocalisation).

Figure 9 : Atrésie pulmonaire a septum ouvert associé a des major aortopulmonary collateral
arteries (MAPCAs).

La levée de I'obstruction pulmonaire est généralement compliquée par une insuffisance pulmonaire
résiduelle sévére. Chez I'adulte, au fil du temps, I'insuffisance pulmonaire sévere chronique entraine
une dilatation et une dysfonction ventriculaire droite et une intolérance a I'effort, pour lesquels un
remplacement valvulaire pulmonaire (RVP) peut étre nécessaire. Lorsque le RVP est réalisé, une
prothése valvulaire est généralement mise en place (homogreffe, prothése porcine ou bovine).

Les autres complications sont I'obstruction pulmonaire résiduelle, la CIV résiduelle, la dysfonction
systolique et diastolique ventriculaire droite (ventricule droit restrictif), la dysfonction ventriculaire
gauche, la dilatation de la racine aortique (associée ou pas a une insuffisance aortique, avec un tres
faible risque de dissection) et les arythmies auriculaires et ventriculaires.



e Le tronc artériel commun (TAC)
La réparation chirurgicale du TAC consiste en une fermeture de la CIV et I'implantation d’un tube entre
le ventricule droit et I'artére pulmonaire. La dysfonction de ce tube peut conduire a une obstruction
et/ou fuite pulmonaire avec les mémes conséquences que celles de la tétralogie de Fallot opérée.

Figure 10 : Tronc artériel commun réparé

e L’atrésie pulmonaire avec septum ventriculaire intact (APSI)

L'APSI est caractérisée par une atrésie de la valve pulmonaire, une hypertrophie et une fibrose
ventriculaire droite, une dysplasie de la valve tricuspide et des anomalies des artéres coronaires. La
caractéristique la plus frappante est une hypertrophie sévere du ventricule droit avec des degrés
variables d'hypoplasie de la cavité résultante. Lorsqu’une réparation a deux ventricules est considérée
comme la meilleure option, la valvuloplastie pulmonaire percutanée donne d'excellents résultats, mais
la valvotomie pulmonaire chirurgicale ou I'élargissement de la voie VD-AP est une approche
alternative. Une combinaison d'une valvuloplastie pulmonaire ou d'une valvotomie avec une
dérivation cavo-pulmonaire partielle (anastomose de la VCS a I'artére pulmonaire droite) peut étre
envisagée pour les cas d'hypoplasie ventriculaire droite et tricuspide modérée chez lesquels il existe
une incertitude quant a la possibilité d’une circulation biventriculaire, cette réparation est dite a « un
ventricule et demi ». Les complications incluent une régurgitation pulmonaire et tricuspide associée a
une fibrose et hypertrophie du ventricule droit responsable d’une altération majeure de sa fonction
diastolique avec élévation des pressions auriculaires droites et caves. En conséquence, il existe un
risque d'arythmie auriculaire et/ou ventriculaire et souvent un besoin de remplacement de la valve
pulmonaire.

Figure 11 : Atrésie pulmonaire a septum intact (APSI). A. Malformation : atrésie de la voie
pulmonaire, avec pour conséquence une hypoplasie du ventricule droit, shunt droit-gauche par



CIA et gauche-droit par canal artériel; Réparation : ligature du canal artériel, élargissement de la
voie VD-AP.

e Ebstein

L'anomalie d'Ebstein est caractérisée par une valve tricuspide déplacée en apical qui est souvent
dysplasique, avec un ventricule droit qui peut étre défaillant. Le déplacement affecte principalement
les feuillets septaux et postérieurs de la valve. Les feuillets tricuspides sont généralement petits et
collés a la paroi ventriculaire (défaut de délamination des feuillets). Typiqguement, le feuillet antérieur
est large. Le ventricule droit en amont du plan valvulaire (chambre atrialisée) est souvent fin parfois
fibreux et peut avoir un dysfonctionnement diastolique et systolique. Le ventricule droit sous valvulaire
ou ventricule fonctionnel est déterminant dans le pronostic de cette Iésion. La plupart du temps, il y a
une fuite tricuspide significative. La moitié des patients ont également une CIA ou un FOP qui peut
entrainer un shunt droit-gauche si les pressions diastoliques de I’OD sont augmentées (par I'IT et/ou
la défaillance VD). 15% des patients ont des voies accessoires, qui se manifestent cliniquement par le
syndrome de Wolff-Parkinson-White. La principale complication de |'anomalie d'Ebstein est la
régurgitation tricuspide et I'insuffisance cardiaque droite. Si elle est suffisamment importante, la mise
en place d'une prothése valvulaire ou la réparation valvulaire (si I'anatomie valvulaire est appropriée)
est indiquée. Certains centres associent a la chirurgie valvulaire une dérivation cavo-pulmonaire
partielle (anastomose de la VCS a l'artere pulmonaire droite) pour décharger un ventricule droit
défaillant (réparation a « un ventricule et demi »)

Figure 11 : Malformation d’Ebstein. A. Malformation : atrialisation du VD ; B. Réparation : plastie
de la valve tricuspide et fermeture de CIA.

1.4.3 Les CC du coeur gauche

o Lésions d’admission VG

Elles comprennent des lésions obstructives valvulaires mitrales congénitales incluant I'appareil sous-
valvulaire et supra-valvulaire telles que la membrane supra-valvulaire, le coeur tri-atrial ou la sténose
veineuse pulmonaire. La physiopathologie s’apparente a celle du rétrécissement mitral. Ces Iésions
peuvent étre diagnostiquées a I’age adulte mais sont le plus souvent opérées dans I'enfance devant
I'apparition de symptomes. Une plastie/résection des membranes est le plus souvent indiquée en
premiere intention avec un risque significatif de réintervention valvulaire mitrale du fait d’un taux
élevé de régurgitation et/ou obstruction résiduelle



Les lésions d’admission du VG incluent également la régurgitation valvulaire mitrale qui est toujours
due a une anomalie valvulaire congénitale (valve parachute, fente ou prolapsus) ou a une régurgitation
résiduelle apres plastie. La physiopathologie est celle de I'insuffisance mitrale

e L’obstruction de la voie d’éjection VG
Elle inclut les sténoses valvulaires aortiques (bicuspidie ou valve unicuspide), sous-valvulaires et supra-
valvulaires. La physiopathologie est la méme que celle du rétrécissement aortique. Dans le cas de la
lésion valvulaire et sous-valvulaire, une insuffisance aortique peut étre associée a I'obstacle. La
bicuspidie est également associée a un risque d’aortopathie (anévrysme de I'aorte ascendante, risque
de dissection aortique). Ces lésions peuvent étre diagnostiquées a I'dge adulte ou sur récidives
d’obstacle dans le cas de la plastie valvulaire aortique et de la résection de sténose sous-valvulaire.

e Hypoplasie/interruption arche/coarctation aortique

Dans la coarctation de I'aorte, le rétrécissement se situe généralement dans la partie proximale de
I'aorte descendante, juste en aval de I'artere sous-claviere gauche. La forme extréme de la coarctation
est I'interruption de I'arche et une forme étendue a I’arche aortique est dite hypoplasique. Les patients
adultes peuvent étre divisés en deux groupes : ceux qui ont une coarctation native (c'est-a-dire non
réparée) et ceux qui sont réparés (dont certains peuvent avoir une sténose résiduelle). Certaines
coarctations sont légeres et non significatives sur le plan hémodynamique. Le gradient clinique peut
étre mesuré en comparant la pression systolique la plus élevée du bras (droit) a la pression systolique
aux membres inférieurs (mesurée au brassard).

Figure 12 : Coarctation aortique. A. Malformation ; B. Réparation : élargissement de la zone
coarctée

1.4.4 Le ventricule unique
Le ventricule unique regroupe un ensemble de malformations cardiaques dans lesquelles un seul
ventricule est fonctionnel. Ce ventricule peut-étre de morphologie droite ou gauche ou intermédiaire.
La palliation uni-ventriculaire dite « de Fontan » est basée sur la supposition qu'une pompe
ventriculaire sous-pulmonaire n'est pas obligatoire pour que le retour veineux systémique traverse le
lit vasculaire pulmonaire. Cette palliation (cette procédure n’est pas considérée comme une
réparation) comprend au moins deux étapes chirurgicales :

- Une connexion directe de la veine cave supérieure (VCS) a I'artére pulmonaire droite (APD),

c’est la dérivation cavo-pulmonaire partielle (DCPP), aussi appelée intervention de Glenn.



- Une connexion de la veine cave inférieure a I’APD, le plus souvent via un tube (intra ou extra-
cardiaque), c’est la dérivation cavo-pulmonaire totale (DCPT) ou « de Fontan ». Le débit
sanguin pulmonaire est assuré par le gradient entre la pression veineuse systémique
(modérément élevée dans le meilleur des cas) et la pression de I'artére pulmonaire.

A.

Figure 13 : A. Ventricule Unique, hypoplasie du ventricule gauche, CIV et canal artériel. B.
Circulation de Fontan (dérivation cavo-pulmonaire).

1.4.5 Le ventricule droit systémique

Un ventricule droit systémique fait référence a une anomalie cardiaque ou le ventricule droit
morphologique éjecte dans l'aorte. La morphologie ventriculaire est déterminée par les
caractéristiques anatomiques. Le ventricule morphologiquement droit a une valve auriculo-
ventriculaire tricuspide (avec des attaches au septum et un déplacement apical par rapport a la valve
mitrale) et de nombreuses trabéculations.

Le ventricule droit systémique se rencontre dans deux types de CC biventriculaires: la double
discordance ou transposition des gros vaisseaux « corrigée » et la transposition des gros vaisseaux
corrigée par une intervention de switch a I’étage atrial (intervention de Senning ou de Mustard). Cette
derniere chirurgie consiste a rediriger le sang cave vers le ventricule gauche sous-pulmonaire et le sang
veineux pulmonaire vers le ventricule droit systémique. Cette chirurgie a surtout été réalisée dans les
années 80.

Au cours des premieres décennies de la vie, le ventricule droit est capable de supporter la circulation
systémique a haute pression ; cependant, a I'dge adulte, la fonction ventriculaire droite commence a
se détériorer chez plus de la moitié des patients. L'insuffisance cardiaque est donc la complication
majeure de ces cardiopathies. Dans la double discordance ce phénoméne peut étre aggravé par la
présence d’une régurgitation de la valve tricuspide qui est souvent anormale « ebsteinoide » et les
arythmies supraventriculaires qui sont plus fréquentes apreés les chirurgies de switch atrial.

1.4.6 Anomalies coronaires
Les anomalies coronaires a I’age adulte peuvent étre de 3 types :

e Les anomalies coronaires natives
L’ALCAPA (Anomalous Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery) est responsable d’ischémie
myocardique dans les premiers mois de vie justifiant une réimplantation chirurgicale. Cette
malformation est rarement diagnostiquée a I’adge adulte.



A.
Figure 14 : ALCAPA. A. Malformation ; B. Réparation.

e Les anomalies de trajet
Une seule ou les deux arteres coronaires peuvent provenir du sinus de Valsalva droit. La branche
coronaire gauche passe alors entre I'aorte et le tronc artériel pulmonaire et se trouve soumise a une
compression cyclique lors de chaque systole. Des cas de mort subite inexpliquée chez les adolescents
et les jeunes adultes, en particulier lors d'efforts intenses, ont été rapportés a cette malformation.
Il est également possible qu'une seule ou les deux artéeres coronaires proviennent du sinus gauche de
Valsalva, avec la coronaire droite qui passe dans ce cas-la entre I'aorte et l'infundibulum sous-
pulmonaire, la compression peut se produire, mais la mort subite est rare.
Le terme « pont myocardique » désigne un trajet intramyocardique d'un segment d'une artere
coronaire proximale, pouvant entrainer rarement une compression et une ischémie myocardique avec
risque de mort subite.
Ces lésions sont diagnostiquées soit fortuitement lors d’'une imagerie pour un bilan, soit devant des
symptomes angineux. Une indication de revascularisation chirurgicale ou percutanée est retenue en
cas de symptéme ou d’ischémie myocardique documentée.

e Les lésions coronaires acquises dans les suites de chirurgie cardiaque
Des resténoses coronaires sont possibles apres :
- Transposition des gros vaisseaux réparée par switch artériel nécessitant le transfert et
réimplantation coronaire.
- Traitement d’anomalie de naissance ou de trajet coronaire anormal.
Toute symptomatologie ou aspect ECG suspect doit conduire a un contrdle coronaire par scanner ou
angiographie avant anesthésie.

1.5 Classification par groupes selon le niveau de gravité des cardiopathies congénitales

Le spectre de complexité ou de gravité des CC est large. Il s’étale de la cardiopathie simple réparée,
comme la fermeture d’un shunt intracardiaque qui normalise la physiologie cardiaque, et qui rend la
prise en charge anesthésique de ces patients pour une chirurgie non cardiaque assez commune, a un
autre extréme comme le ventricule unique qui rend la prise en charge anesthésique pour une
intervention chirurgicale non cardiaque bien plus complexe.

A la complexité anatomique, peut s’ajouter la complexité physiologique, car la méme malformation
peut avoir différentes évolutions selon la réparation, la présence ou nonde lésion résiduelle,
d’altération de la fonction myocardique, de troubles du rythme et/ou de conduction.



Dans le méme esprit que les recommandations des sociétés savantes de cardiologie [2,9,10], nous

proposons de considérer 3 groupes de niveaux de complexité croissantes pour les CC [4,11] (Tableau

2):

1. Groupe a risque faible : CC pour lesquelles la prise en charge anesthésique des patients porteurs

ne nécessite pas d’attention particuliére.

2. Groupe a risque intermédiaire : CC pour lesquelles la prise en charge anesthésique des patients

porteurs justifie une attention particuliére.

3. Groupe a risque élevé de décompensation aigué et de déces périopératoire.

Tableau 2 : Groupes a risque selon le type de cardiopathie congénitale

CC arisque faible

Cardiopathie congénitale réparée
sans lésion résiduelle ou avec lésion
résiduelle non significative

CC a risque intermédiaire

Cardiopathie congénitale réparée
avec lésion résiduelle significative

CC arisque élevé

Cardiopathie congénitale de
complexité intermédiaire a sévere
non réparée et/ou palliée* et CC

avec un retentissement
hémodynamique significatif
justifiant d’un traitement médical

*la palliation est la stratégie thérapeutique adoptée lorsqu’une réparation anatomique a deux ventricules n’est pas possible. Exemple :
palliation de Fontan pour le ventricule unique. D’aprés les recommandations ESC 2022 [11].

Afin d’affiner le niveau de risque de la CC, il est nécessaire d’intégrer le statut physiologique selon les
recommandations de I’American Heart Association de 2018 [10] (Tableau 3).

Tableau 3 : Classification des cardiopathies congénitales chez I’adulte selon le statut physiologique

Etat physiologique
A

NYHA |

Absence de séquelles hémodynamique ou anatomique
Sinusal, absence d’arythmie

Capacité physique normale

Fonction rénale, hépatique et pulmonaire normales

B
Séquelles hémodynamiques modérées (Dilatation modérée aortique, ventriculaire, dysfonction
ventriculaire modérée)
Valvulopathie modérée
Shunt trivial
Arythmie ne nécessitant pas de traitement
Limitation cardiaque objective a I'effort
C

NYHA III

Valvulopathie modérée ou importante, dysfonction ventriculaire modérée ou importante
Dilatation aortique modérée

Sténose veineuse ou artérielle

Hypoxémie, cyanose

Shunt significatif

Arythmie contrélée par un traitement

HTAP non sévere

Dysfonction d’organe répondeuse au traitement




NYHA IV

Dilatation aortique sévere

Arythmie réfractaire au traitement

Hypoxémie sévere (souvent associée a une cyanose)
HTAP sévére

Syndrome d’Eisenmenger

Dysfonction d’organe réfractaire au traitement

D’aprés les recommandations de I’AHA 2018 [10].

Pour apprécier le risque anesthésique lié a la cardiopathie congénitale (Tableau 4) il est nécessaire
d’intégrer le risque lié a la cardiopathie (tel que défini dans le tableau 2) au statut physiologique (tel
gue défini dans le tableau 3).

Tableau 4 : risque et classification physiopathologique des cardiopathies congénitales

Catégorie physiopathologique Statut Physiologique | Risque liée a la CC | Risques communs
(Cf. tableau 3) (Cf. Tableau 2)
Shunts
Shunts gauche Pré-tricuspide : A faible Dysfonction VD sévére, IT > modérée
droite RVPA B HTAP
CIA large (>10mm) C intermédiaire Trouble du rythme supraventriculaire ++,
CAV partiel D Ak trouble de la conduction + /-
Post-tricuspide : A Dysfonction VG sévére (surcharge
Clv B intermédiaire chronique)
Canal artériel C HTAP
CAV complet
D
Shunts droite Avec HTAP : D Insuffisance cardiaque
gauche CIV large, CA large CIA Polyglobulie/thrombopénie/thrombopat
CAV hie
TAC Hémoptysie
APSO-MAPCA Embolie paradoxale
Sans HTAP : C intermédiaire Endocardite
CIV + Sténose pulmonaire
Ebstein CIA
VU-Fontan D
CC du ceeur droit
Voie droite réparée : A faible Fuite pulmonaire > moyenne
Fallot Sténose pulmonaire serrée (> 64mmHg)
APSO Dysfonction VD,
APSI Fuite tricuspide
TAC B intermédiaire Arythmie
VDDI c Aortopathie/IA
Ross Dysfonction VG
TGV Switch artériel 5 — Endocardite (prothése du tube VD-AP)
Tricuspide : A IT> modérée
Ebstein B [ intermediaire | Dysfonction VD
c CIA (Cf. CC cyanogene)
D Slove Pre-excitation/ TSV
CC du Ceeur gauche : A RM : HTAP, TSV
RM congénital IM : Dysfonction VG, TSV
IM congénitale B RAo : Dysfonction VG, TV, Aortopathie
RA congénital c Cao : HTA, anévrysme cérébrale,
Coarctation aortique D Aortopathie, Dysfonction VG

VD systémique : A faible Dysfonction VD sévére




switch atrial (D-TGV) B

double discordance (L-TGV) C

D

Ventricule unique-Fontan C
D

Anomalie coronaire

IT modérée a sévere

Dysfonction VF, fuite des valves
AV>modérée

Sténose aortique

TSV : trouble de conduction
Fistule/collatérale (Cf. CC cyanogéne)
Cirrhose, entéropathie exsudative,
bronchite plastique, insuffisance rénale

Dysfonction ventriculaire

Troubles du rythme ventriculaire
IM ischémique (rare)

A cOté du risque lié a la CC (inhérent a sa complexité et au statut physiologique tel que vu juste au-

dessus), il convient aussi de tenir compte du risque lié a la chirurgie (Tableau 5) [12] :

Tableau 5 : Classification du risque de mortalité selon la chirurgie

Risque faible : < 1%

Chirurgie superficielle
Chirurgie du sein
Chirurgie dentaire
Chirurgie de la thyroide
Ophtalmologie

Chirurgie reconstructrice
Carotide asymptomatique
Gynécologie mineure
Orthopédie mineure (ex :
méniscectomie)

Urologie mineure (RTUP)

Splénectomie

Hernie hiatale

Cholécystectomie

Carotide symptomatique
Angioplastie périphérique
Anévrysme par voie endovasculaire
Téte et cou

Neurochirurgie

Chirurgie orthopédique majeure
(hanche, rachis)

Chirurgie urologique ou
gynécologique majeure
Transplantation rénale

Chirurgie thoracique non majeure
Obstétrique

Chirurgie aortique et vasculaire
majeure (revascularisation AOMI,
amputation)

Chirurgie duodéno-pancréatique
Hépatectomie, voies biliaires
(Esophagectomie

Perforation digestive
Phéochromocytome

Cystectomie

Pneumonectomie
Transplantation (foie ou poumon)

Le risque chirurgical estimé est une approximation du risque de déces a 30 jours et d’infarctus du myocarde qui ne tient compte que
du type d’intervention chirurgicale sans considérer les comorbidités. Adapté d’aprés les recommandations de I'ESC/ESA 2014 [12].

Ainsi, on peut caractériser un risque composite de la procédure qui prend en compte le risque

“patient” lié a la cardiopathie le statut physiologique et le risque lié a la chirurgie (Cf. annexe 3) :




Tableau 6 : Risque composite selon le type de cardiopathie congénitale, le statut physiologique et le
risque lié a la chirurgie. D’aprés proposition du groupe des experts

CARDIOPATHIE
CHIRURGIE

risque faible risque intermédiaire risque élevé

- Risque composite
faible
Risque composite

risque faible

intermédiaire
- Risque composite
élevé

risque intermédiaire

risque élevé

A, B, C, D : statuts physiologiques (Cf tableau 3)
*Une procédure sous ALR périphérique est considérée a score composite faible quel que soit le statut de la cardiopathie.
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2. Méthodologie

Ces recommandations sont le résultat du travail d’'un groupe d’experts réunis par la SFAR avec la
participation de la SFC, de la SFP et de la SFCTCV. Chaque expert a rempli une déclaration de conflits
d’intéréts avant de débuter le travail d’analyse. Dans un premier temps, le comité d'organisation a
défini les objectifs, la méthodologie, le champ d'application ainsi que les questions a traiter de ces
recommandations. Ces éléments ont ensuite été modifiés puis validés par les experts.


https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehu282

Les questions ont été formulées selon un format PICO (Population — Intervention — Comparaison —
Outcome) chaque fois que possible.

Champs des recommandations

A l'unanimité les experts ont décidé de retenir les quatre champs suivants pour les présentes
recommandations :

CHAMP 1 — Risque préopératoire

CHAMP 2 — Prise en charge peropératoire
CHAMP 3 — Prise en charge postopératoire
CHAMP 4 — Prise en charge en obstétrique

Ces quatre champs ont été retenus compte tenu de I'importance de la chronologie de la prise en charge
périopératoire et des particularités obstétricales.

Une recherche bibliographique extensive de janvier 2002 jusqu'au 30 juin 2022 a été réalisée a partir
des bases de données MEDLINE et COCHRANE, par au moins deux experts pour chaque champ
d’application selon la méthodologie Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-
Analyses (PRISMA) pour les revues systématiques.

Ont été inclus dans I'analyse : les méta-analyses, essais contr6lés randomisés, essais prospectifs non
randomisés, cohortes rétrospectives, séries de cas et case-reports ; conduits chez des patients et
soignants ou dans leur environnement ; traitant de l'anesthésie de patients adultes porteurs de
cardiopathies congénitales ; publiés en langue anglaise ou francaise.

L'analyse de la littérature a ensuite été conduite selon la méthodologie GRADE® (Grade of
Recommendation Assessment, Development and Evaluation). Les criteres de jugement ont été définis
en amont de la facon suivante :

e critéres de jugement majeurs : mortalité (importance 9) ;

e criteres de jugements secondaires : complications cardiovasculaires (importance 8),
complications neurologiques (importance 8), complications infectieuses (importance 7),
durées de séjour en soins critiques (importance 7), durées de séjour hospitaliers (importance
6), complications respiratoires (importance 6), insuffisance rénale (importance 6),
complications hémorragiques (importance 6).

Du fait de la trés faible quantité d’études répondant avec la puissance nécessaire au critére de
jugement majeur d’importance la plus élevée (i.e. mortalité), il a été décidé, en amont de la rédaction
des recommandations, d’adopter un format de Recommandations pour la Pratique Professionnelle
(RPP) plutét gu’un format de Recommandations Formalisées d’Experts (RFE). La méthodologie
GRADE® a toutefois été appliquée pour I'analyse de la littérature et la rédaction des tableaux
récapitulatifs des données de la littérature. Un niveau de preuve a été défini pour chacune des
références bibliographiques citées en fonction du type de I'étude. Ce niveau de preuve pouvait étre
réévalué en tenant compte de la qualité méthodologique de I'étude, de la cohérence des résultats
entre les différentes études, du caractere direct ou non des preuves, de I'analyse de co(t et de



I'importance du bénéfice. Les recommandations ont ensuite été rédigées en utilisant la terminologie
des RPP de la SFAR « les experts suggérent de faire » ou « les experts suggerent de ne pas faire ». Les
propositions de recommandations ont été présentées et discutées une a une. Le but n’était pas
d’aboutir obligatoirement a un avis unique et convergent des experts sur I’'ensemble des propositions,

mais de dégager les points de concordance et les points de divergence ou d’indécision.

Chaque recommandation a été évaluée par chacun des experts et soumise a une cotation individuelle
a I'aide d’une échelle allant de 1 (désaccord complet) a 9 (accord complet). La cotation collective a été
validée par les experts selon une méthodologie GRADE® grid. Pour valider une recommandation, au
moins 70 % des experts devaient exprimer une opinion allant dans la méme direction, tandis que moins
de 20 % d’entre eux exprimaient une opinion contraire. En I'absence de validation d’'une ou de
plusieurs recommandation(s), celle(s)-ci a (ont) reformulée(s) et, de nouveau, soumise(s) a cotation
dans I'objectif d’aboutir a un consensus.

3. Résultats
3.1 Champs des recommandations et questions

Les experts ont consensuellement décidé lors de la premiére réunion d’organisation de ces RPP, de
traiter 11 questions réparties en quatre champs. Les questions suivantes ont été retenues pour le
recueil et I'analyse de la littérature :

CHAMP 1 - Evaluation préopératoire

e Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale, I'évaluation pré-opératoire
permet-elle de diminuer le risque de morbi-mortalité périopératoire en chirurgie non
cardiaque ?

* Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale, la prise en charge en centre
expert en cardiopathies congénitales permet-elle de diminuer les complications
périopératoires en chirurgie non cardiaque?

Champ 2 — Prise en charge peropératoire

* Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque,
I'anesthésie loco-régionale permet-elle de réduire la morbi-mortalité périopératoire en
comparaison avec I'anesthésie générale ?

e Chezles patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale bénéficiant d’une chirurgie non
cardiaque, la stratégie anesthésique (équipement, monitorage spécifique) permet-elle de
réduire les risques de morbi-mortalité périopératoire ?

Champ 3 — Prise en charge postopératoire

e Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale opérés en chirurgie non
cardiaque, la surveillance postopératoire en soins critiques permet-elle de diminuer les
complications postopératoires ?



* En postopératoire de chirurgie non cardiaque, chez les patients adultes porteurs de
cardiopathie congénitale, I'avis spécialisé de cardiologie congénitale adulte permet-il de
réduire les risques de morbi-mortalité ?

Champ 4 — Prise en charge en obstétrique

e Chez les patientes adultes porteuses de cardiopathie congénitale en péripartum, I’évaluation
prépartum de la cardiopathie permet-elle de diminuer la morbi-mortalité du péripartum ?

e Chez les patientes enceintes porteuses de cardiopathie congénitale, la prise en charge en
centre expert permet-elle de diminuer les complications du péripartum ?

* Chez les patientes adultes porteuses de cardiopathie congénitale en péripartum, la stratégie
anesthésique permet-elle de réduire les risques de morbi-mortalité péripartum ?

e Chez les patientes adultes porteuses de cardiopathie congénitale, la surveillance postpartum
en soins critiques permet-elle de diminuer les complications postpartum ?

3.2 Syntheése des résultats

Aprés synthese du travail des experts et application de la méthode GRADE®, 11 recommandations ont
été formalisées. La totalité des recommandations a été soumise au groupe d'experts pour une cotation
avec la méthode GRADE® Grid. Apres 2 tours de cotations, un accord fort a été obtenu pour 100% des
recommandations.

La SFAR incite tous les praticiens exercant en anesthésie-réanimation a se conformer a ces RPP pour
optimiser la qualité des soins dispensés aux patients. Cependant, chaque praticien doit exercer son
propre jugement dans I'application de ces recommandations, en prenant en compte son expertise et
les spécificités de son établissement, pour déterminer la méthode d'intervention la mieux adaptée a
I'état du patient dont il a la charge.



CHAMP 1 : Risque préopératoire.

Question : Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale, I'évaluation pré-

opératoire permet-elle de diminuer le risque de morbi-mortalité périopératoire en chirurgie non

cardiaque ?

Experts : Pascal AMEDRO, Catherine KOFFEL, Magalie LADOUCEUR, Nadir TAFER, Diane ZLOTNIK

R1.1 - Les experts suggerent d’utiliser le score composite suivant (dont la construction est
expliquée dans lI'introduction §1.2) pour évaluer le risque périopératoire des patients adultes
porteurs de cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque.

CARDIOPATHIE

risque faible risque intermédiaire risque élevé
CHIRURGIE I risque composite
faible
risque faible Risque composite

intermédiaire

- Risque composite
élevé

risque intermédiaire

risque élevé

A, B, C, D : statuts physiologiques (Cf tableau 3)
*Une procédure sous ALR périphérique est considérée a score composite faible quel que soit le statut de la cardiopathie.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Aucune étude prospective randomisée n’évalue l'effet de I'évaluation pré-
opératoire sur la morbi-mortalité périopératoire lors d’une chirurgie non cardiaque chez les adultes
porteurs de CC. Les données de la littérature sont essentiellement issues de I'analyse rétrospective
de séries/registres de patients.

Plusieurs études ont rapporté une mortalité périopératoire pour chirurgie non cardiaque
significativement plus élevée chez les patients adultes porteurs de CC, variant entre 2 et 7% [1-5].
La présence d’'une CC était rapportée comme un facteur de risque indépendant de mortalité
périopératoire [1,3].

Plusieurs études mettent en évidence I'importance de I'évaluation pré-opératoire de la cardiopathie
[6-9]. Dans une étude rétrospective portant sur une cohorte de faible effectif, I'absence
d’identification et d’évaluation pré-opératoire de la CC semblait impliquée dans 50% des déces [6].
Selon les études, les facteurs de risque de mortalité identifiés chez ces patients étaient :

- la nature de la cardiopathie

- la palliation univentriculaire

- la présence d’une cyanose avec SpO; basale < 85%

- la présence d’une altération de la fonction cardiaque (FEVG < 30%)

- la présence d’une fibrillation atriale, la présence d’une hypertension artérielle pulmonaire

- unstade NYHA > 2.
Les facteurs prédictifs de morbidité périopératoires étaient [1-6,10,11] :

- la saturation artérielle au repos < 90%




I’altération de la fonction myocardique (FEVG < 30%)
- un dosage de NT-proBNP > 33,3 pmol/L
- la mauvaise appréciation pré-opératoire de la CC.

Concernant I’évaluation du risque chirurgical, le contexte de I'urgence est un facteur crucial a
considérer. Maxwell et al., dans une analyse rétrospective d’une cohorte nord-américaine de 10 004
patients porteurs de CC appariés a 35 581 patients adultes indemnes de CC, en contexte de chirurgie
non cardiaque, retrouvaient en analyse multivariée que le contexte d’urgence était associé a une
surmortalité (OR 2,13 ; 1C95% [1,99 — 2,28]) [1].

Glance et al., sont parvenus a classer un panel d’interventions chirurgicales en trois groupes, risque
faible, intermédiaire et élevé (Tableau 4) [12,13].

Chez I'adulte porteur de CC, aucun score n’est validé pour estimer le risque de morbi-mortalité pré-
opératoire hors chirurgie cardiaque. A la lumiere de cet argumentaire, les auteurs proposent un
score composite associant le risque de la CC basée sur la classification de I’AHA dans leurs
recommandations de 2018 [14], le risque lié a I'état physiologique du patient, et le risque chirurgical
de la procédure, permettant de classer la situation en 3 catégories de risque composite (cf. Tableau
dans I’énoncé de la recommandation).
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Question : Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale en chirurgie non
cardiaque, la prise en charge en centre expert en cardiopathies congénitales permet-elle de diminuer
les complications périopératoires ?

Experts : Stéphane LE BEL, Bertrand LEOBON

R1.2 - Les experts suggerent que la prise en charge d’un patient adulte porteur de cardiopathie
congénitale avec un score composite intermédiaire ou élevé soit faite en centre expert pour
diminuer la survenue des complications périopératoires.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Plusieurs arguments indirects sont en faveur d’une prise en charge en centre expert
de ces patients. Karamlou et al. ont étudié I'influence conjuguée d’un chirurgien et d’un centre
spécialisé, dans les suites d’une chirurgie cardiaque pour CC sur la mortalité périopératoire [1]. Dans
ce travail, ils ont comparé la mortalité des patients opérés par des chirurgiens cardiaques spécialisés
en CC, au sein d’un hopital spécialisé en CC et au sein d’un hopital non spécialisé. lls ont mis en
évidence une mortalité nettement plus élevée dans le groupe “hopital non spécialisé” (OR 9,07 ;
IC95% [2,99 — 27,56] ; p < 0,001). Ces résultats suggerent I'importance de la compétence en CC de
I’ensemble de I'équipe médico-chirurgicale dans le succes de ces prises en charges complexes. Le
contexte de chirurgie non cardiaque n’est pas abordé dans cette étude.

Mylotte et al. dans une étude de la base de données québécoise des cardiopathies congénitales
(Quebec Congenital Heart Disease Database) observent une augmentation significative entre 1990
et 2005 du nombre de patients suivis en centre spécialisé (RR +7,4% ; 1C95%, [6,6% - 8,2%]
p <0,0001) [2]. Cette augmentation était au moins en partie liée a la publication en 1998 de
recommandations nationales sur le suivi des adultes porteurs d’'une CC au Canada. L’augmentation
de la proportion de patients pris en charge en centre spécialisé était associée a une diminution de
la mortalité (RR -5,0% ; IC95% [-10,8% - -0,8%] p = 0,04), tout particulierement dans le groupe des
patients porteurs d’'une CC a risque élevé. Le contexte particulier de la chirurgie non cardiaque n’est
pas spécifiquement examiné dans cette étude.

Une enquéte menée par Maxwell et al. sur les connaissances en anesthésie d’adultes porteurs de
CC parmi 168 anesthésistes met en évidence un manque d’assurance chez les anesthésistes non

spécialisés en pédiatrie ou cardiologie pour la prise en charge d’un adulte porteur de CC [3].




Bien que les résultats de ces différentes études soient des arguments indirects, ils convergent tous
vers I'importance d’une prise en charge en centre expert de CC des patients a risque intermédiaire
a élevé afin de diminuer les complications périopératoires.
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CHAMP 2 : Prise en charge peropératoire

Question : Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale en chirurgie non
cardiaque, I'anesthésie loco-régionale permet-elle de réduire la morbi-mortalité périopératoire en
comparaison avec I'anesthésie générale ?

Experts : Stéphane LE BEL, Xavier ALACOQUE

R2.1.1 - Les experts suggerent, chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale en
chirurgie non cardiaque, de recourir a 'anesthésie locorégionale plutot qu’a I’anesthésie générale
chaque fois que possible, pour réduire la morbi-mortalité périopératoire.

R2.1.2 - Lors du choix d’une technique d’anesthésie locorégionale neuraxiale, les experts
suggerent de privilégier I'anesthésie neuraxiale titrée ou continue par rapport a la technique non
titrée, afin de réduire la morbi-mortalité périopératoire chez les adultes porteurs de cardiopathies
congénitales.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Une étude menée par Egbe et al. rétrospective et monocentrique en chirurgie non
cardiaque, menée chez des patients préalablement opérés par procédure de Fontan, a mis en
évidence en analyse univariée un lien entre le recours a une sédation intermédiaire ou profonde et
la survenue de complications per et postopératoires (HR 2,01 ; 1C95% [1,22 — 3,62] ; p = 0,02). Apres
appariement avec une cohorte de CC de physiologie biventriculaire et avec une cohorte de patients
indemnes de toute cardiopathie, le recours a une sédation modérée ou profonde reste associée a
une augmentation de I'incidence des complications périopératoires dans le groupe Fontan bien que
non significative (HR 1,98 ; 1C95% [0,92 - 2,86] ; p = 0,06) [1].

Une revue systématique par Martin et al. publiée en 2002, s’est intéressée a la mortalité
périopératoire de chirurgie non cardiaque chez les patients atteints de syndrome d’Eisenmenger, et
bien gu’ils aient mis en évidence une plus grande mortalité chez les patients pris en charge par
anesthésie générale comparée a I'anesthésie neuraxiale (18 vs. 5%), la différence n’était pas
significative [2].

D’autre part aucune étude n’a démontré de surrisque a I'administration d’anesthésiques locaux lors
d’une anesthésie loco-régionale chez les patients porteurs d’'une CC [3].

Au-dela de cette littérature peu fournie, ce qui est probablement a privilégier c’est une stratégie
anesthésique permettant de diminuer les variations hémodynamiques et ventilatoires, cruciales
dans la gestion des CC. En cela, une ALR (surtout périphérique) plutot qu’une AG ; et une ALR
neuraxiale titrée ou continue, plutot que non titrée, sont vraisemblablement a privilégier.
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Question : Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale bénéficiant d’une chirurgie
non cardiaque, la stratégie anesthésique (équipement, monitorage spécifique) permet-elle de
réduire les risques de morbi-mortalité périopératoire ?

Experts : Catherine KOFFEL, Xavier ALACOQUE, Loic MACE, Mirela BOJAN, Bernard CHOLLEY

R2.2 - Les experts suggerent d'adapter la stratégie anesthésique aux risques spécifiques de
chaque cardiopathie, afin de diminuer la morbi-mortalité périopératoire :

- Monitorage standard pour les procédures a risque composite faible ;

- Monitorage hémodynamique continu et invasif de la pression artérielle, et mesures réguliéres
de la Pa0; et de la PaCO, pour les procédures a risque composite intermédiaire ou élevé ;

- Ajout d’un monitorage de la pression veineuse centrale continue en cas de circulation de Fontan
(Cf. tableau 6 et fiche pratique #5).

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Les grandes séries rétrospectives ne montrent pas de surmortalité périopératoire
chez les patients porteurs de CC a risque faible par rapport a la population témoin [1,2]. Le
monitorage périopératoire habituel tel que recommandé par les sociétés savantes s’applique, tout
en connaissant ses limites et pieges dans cette population. Une attention particuliere doit étre
portée sur la gestion des accés veineux (risque thromboembolique) ainsi que sur les difficultés
techniques possibles lors de la mise en place d’un abord veineux central ou artériel invasif (Cf. fiche
pratique #2) [3,4].

La grande majorité des complications périopératoires chez les patients adultes porteurs de CC hors
chirurgie cardiaque sont consécutives a la gestion anesthésique perprocédurale, avec pour
complications principales I’hypotension et I’hypoxémie, qui sont, en cas de CC, intimement liées. I|
sera donc primordial de suivre ces paramétres de prés devant des patients a risque composite
intermédiaire a élevé [5,6]. L'étude de Maxwell et al. par relecture des dossiers issu du registre
national américain des plaintes médicales concernant des actes d’anesthésie non cardiaque chez
des patients adultes porteurs de CC, a mis en évidence, que le monitorage peropératoire (ou son
absence) était mis en cause dans pres de 10% des dossiers, notamment du fait de I'absence de pose
de cathéter artériel [6].
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CHAMP 3 : Prise en charge postopératoire

Question : Chez les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale opérés en chirurgie non
cardiaque, la surveillance postopératoire en soins critiques permet-elle de diminuer les
complications postopératoires ?

Experts : Diane ZLOTNIK, Mirela BOJAN

R3.1 - Les experts suggerent que les patients adultes porteurs de cardiopathie congénitale avec
un score composite intermédiaire ou élevé soient systématiquement pris en charge en unité de
soins critiques en postopératoire de chirurgie non cardiaque pour diminuer les risques de morbi-
mortalité postopératoires.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Les données du registre de plaintes publiées par Maxwell et al. soulignent que dans
le contexte de la chirurgie non cardiaque, 60% des complications présentées par les patients adultes
porteurs de CC surviennent durant la période postopératoire [1].

De plus, la littérature suggére la nécessité d’assurer un suivi en soins intensifs et un monitoring
rapproché de la pression artérielle invasive des patients Fontan ayant une FEVG pré-
opératoire < 30% [2] ou une cyanose pré-opératoire [1], principaux facteurs de risque de
complications postopératoires.
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Question : En postopératoire de chirurgie non cardiaque, chez les patients adultes porteurs de
cardiopathie congénitale, I’avis spécialisé de cardiologie congénitale adulte permet-il de réduire les
risques de morbi-mortalité ?

Experts: Caroline OVAERT, Pascal AMEDRO

R3.2 - Les experts suggerent de prendre un avis spécialisé de cardiologie congénitale adulte en
postopératoire d’une chirurgie non cardiaque pour diminuer la morbi-mortalité :

- Pour les patients a risque composite intermédiaire ou élevé (Cf. tableau 6) ;

- En cas de survenue d’une complication quel que soit le niveau de sévérité ;

- Encas de chirurgie en urgence sans avis cardiologique spécialisé préalable.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : |l n’existe aucune étude ayant spécifiquement étudié cette question dans la
littérature et aucune recommandation formulée a ce propos. Notamment, les derniéres

recommandations de I'European Society of Cardiology (ESC) émises en 2022 n’abordent pas les




modalités de surveillance postopératoire de patients porteurs de CC opérés de chirurgie non
cardiaque [1].

Les recommandations de I’AHA 2018 [2] insistent sur le fait que méme les chirurgies a bas risque
peuvent avoir un risque plus élevé chez les adultes porteurs de CC. En effet, de grandes variations
physiologiques peuvent survenir chez les adultes porteurs de CC en postopératoires (balance
hydrique, vasoplégie, hypoxémie, etc.). Ces recommandations soulignent que les adultes porteurs
de CC présentant un état physiologique altéré (statut physiologique B, C ou D ; Cf. tableau 3)
devraient pouvoir bénéficier de la chirurgie programmeée dans un hépital pourvu d’un service expert
M3C (Cf. annexe 1). Une liste des “problemes a considérer” est également présentée dans ces
recommandations. En cas d’urgence chirurgicale, et chirurgie a distance d’une unité d’adultes
porteurs de CC, ces recommandations insistent sur la possibilité de pouvoir « communiquer » avec
une équipe spécialisée en CC.

Etant donné que la mortalité postopératoire est liée a la facon dont sont prises en charge les
complications [3], un avis cardiologique spécialisé pourrait sans doute participer a I'optimisation de
la prise en charge postopératoire, surtout si le patient est hospitalisé dans un centre non spécialisé.
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CHAMP 4 : Prise en charge en obstétrique

Question : Chez les patientes adultes porteuses de cardiopathie congénitale en péripartum,
I’évaluation prépartum de la cardiopathie permet-elle de diminuer la morbi-mortalité du
péripartum ?

Experts : Magalie LADOUCEUR, Marie BRUYERE, Estelle MORAU

R4.1 - Les experts suggérent de réaliser chez toutes les patientes enceintes porteuses d'une
cardiopathie congénitale une évaluation de la cardiopathie congénitale en centre expert des le
début de la grossesse, portant sur I'état physiologique et les complications de la cardiopathie,
pour diminuer la morbi-mortalité péripartum.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Il n’y a pas d’études qui mettent en évidence de lien direct entre évaluation
prépartum de la CC et morbi-mortalité maternelle péripartum.

Le risque de morbidité ou de mortalité maternelle dépend surtout du type de cardiopathie
congénitale, de la gravité des lésions résiduelles et de la fonction ventriculaire [1,2]. La mortalité
dans le registre international ROPAC était de 0,2% dans le groupe cardiopathie congénitale,
I'insuffisance cardiaque survenant chez 13% des patientes atteintes de cardiopathie congénitale
séveres et chez 5% des patientes atteintes de cardiopathie congénitale simple a modérée [1]. Les
déterminants des complications maternelles étaient I'insuffisance cardiaque avant la grossesse ou
un score NYHA > 11, la fraction d’éjection du ventricule systémique < 40 %, la classe OMS modifiée 4
et l'utilisation d'anticoagulants.

Plusieurs scores de risque ont été développés pour évaluer le risque maternel chez la patiente
atteinte de cardiopathie. Plusieurs ont montré une association significative avec le risque maternel
de complications cardiovasculaires en péripartum (CARPREG [3], CARPREG Il [4], score de risque de
ZAHARA [5], et le score OMS modifié proposé par les recommandations européennes en 2018 [6]).
Ces scores intégrent des éléments de I'évaluation cardiovasculaire : la notion d‘événements
cardiaques antérieurs ou arythmies, la prise de traitements cardiovasculaires antérieurs a la
grossesse, une classe NYHA> Il ou une cyanose, une maladie valvulaire a haut risque ou une
obstruction des voies d'éjection du ventricule gauche, une dysfonction ventriculaire systémique, la
notion de valve mécanique, d‘aortopathie a haut risque, d‘hypertension pulmonaire, de
coronaropathie. De plus, le score CARPREG Il intégre la prise en charge tardive (> 20 SA) comme
facteur prédictif, suggérant la nécessité d’une évaluation précoce de la cardiopathie au cours de la
grossesse.

Bien qu’encore imprécise, la classification modifiée de I'OMS [7,8] semble mieux prédire le risque
cardiovasculaire chez les femmes enceintes avec une cardiopathie congénitale [7-9] et peut étre
utilisé de base dans I'évaluation préopératoire de ces patientes [6].

Le type (ie. consultation, échocardiographie, épreuve d’effort, cathétérisme, etc) et la fréquence
des évaluations cardiovasculaires seront indiqués par le cardiologue spécialisé en CC et sont basés
sur I'anatomie, la physiologie, I’estimation du risque maternel et la prise en charge spécifique de la
cardiopathie congénitale [10-16].
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Question : Chez les patientes enceintes porteuses de cardiopathie congénitale, la prise en charge en
centre expert permet-elle de diminuer les complications du péripartum ?



Experts : Marie BRUYERE, Estelle MORAU, Magalie LADOUCEUR

R4.2 - Les experts suggerent que les patientes enceintes porteuses d'une cardiopathie congénitale
avec un score composite intermédiaire ou élevé soient prises en charge en péripartum dans un
centre expert pour diminuer I'incidence des complications du péripartum.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Plusieurs facteurs d’organisation des soins semblent améliorer la morbidité des
grossesses a haut risque : centre avec un nombre élevé d’accouchements, réalisation de plus de 200
césariennes par an, hopital universitaire, ratio soignants/patientes élevé [1,2]. Bien que la morbidité
maternelle sévére soit plus élevée dans les centres prenant en charge beaucoup de grossesses a
haut risque, I'association a un nombre élevé d’accouchements en diminue le risque [3,4].

Il n’existe pas de recommandations francaises sur I'organisation des maternités selon le niveau de
risque maternel. Les recommandations nord-américaines organisent régionalement les centres de
naissances selon un niveau de soins maternels croissant de 1 a 4. Les ressources matérielles,
humaines et I'expertise des équipes sont précisées pour chaque niveau de soins [5].

Les études sur le suivi des femmes enceintes avec une cardiopathie congénitale sont rétrospectives,
avec de gros effectifs et portant sur de longues périodes [2,4,6]. Toutes concluent au bénéfice d’un
suivi en centre expert. Il se définit par la présence d’'une équipe pluridisciplinaire composée au
minimum d’un cardiologue, d’un obstétricien et d’'un anesthésiste avec une expertise dans la prise
en charge de femmes enceintes avec une cardiopathie congénitale [6—8]. Des recommandations
européennes publiées en 2018 insistent sur I'importance de cette prise en charge par une
« Pregnancy Heart Team » du préconceptionnel a 6 mois postpartum (recommandation forte,
niveau de preuve faible). Dans le cadre de patientes en situation d’"HTAP, la réalisation d’un « plan
de prise en charge pluridisciplinaire » péripartum personnalisé a permis de diminuer la mortalité
postpartum drastiquement [9]. Ce plan personnalisé définit en amont les éléments de vigilance et
de prise en charge anesthésique (type de monitorage, type d’anesthésie, choix des drogues
vasopressives...) pour le jour de I'accouchement. Cette organisation est mise en avant dans les issues
favorables de patientes a trés haut risque [10]. Une liste d’éléments pouvant constituer ce plan
personnalisé est proposée en annexe 2.

L’ensemble de ces arguments bien que fondés sur des études rétrospectives et des avis d’experts
convergent tous pour recommander d’adresser une patiente dées la phase préconceptionnelle dans
un centre pluridisciplinaire expert en cardiopathie congénitale afin de mieux préparer et anticiper
les complications durant le péripartum.
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Question : Chez les patientes adultes porteuses de cardiopathie congénitale en péripartum,
stratégie anesthésique permet-elle de réduire les risques de morbi-mortalité péripartum ?

Experts : Estelle MORAU, Marie BRUYERE, Magalie LADOUCEUR

a

R4.3 - Les experts suggerent chez les patientes enceintes porteuses d'une cardiopathie congénitale
de privilégier ’'anesthésie loco-régionale titrée par rapport a I’anesthésie loco-régionale non titrée
ou a I'anesthésie générale, pour réduire la morbi-mortalité péripartum.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : Concernant la prise en charge anesthésique, la cohorte ROPAC n’apportent pas de
données utilisables. Il n’existe par ailleurs pas de méta-analyse ou d’étude randomisée comparant
des protocoles anesthésiques dans cette population spécifique de patientes.

Dans une cohorte rétrospective de patientes porteuses d’une cardiopathie congénitale et
bénéficiant d’un accouchement par césarienne, Tsukinaga et al. ne retrouvent pas de différence
dans I'apparition d’événements cardiovasculaires postpartum que les patientes aient bénéficié
d’une anesthésie locorégionale ou d’une anesthésie générale pour la césarienne [1].

Dans une population plus ciblée de patientes porteuses d’'une HTAP, il semble que la réalisation
d’une ALR soit un facteur protecteur d’événement cardiovasculaire postpartum [2,3] et des
parameétres hémodynamiques maternels [4]. Les détails sur les protocoles d’ALR appliqués dans ces
études ne sont que rarement précisés.

Bien que la littérature manque de preuve formelle en faveur de I'utilisation d’une ALR titrée, la
physiologie, et les effets hémodynamiques connus de I’ALR neuraxiale et de I'anesthésie générale
ont conduit les experts a la préconiser pour permettre une meilleure stabilité hémodynamique et
réduire le risque de morbi-mortalité péripartum chez les parturientes porteuses de CC.
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Question : Chez les patientes adultes porteuses de cardiopathie congénitale, la surveillance
postpartum en soins critiques permet-elle de diminuer les complications postpartum ?

Experts : Experts : Estelle MORAU, Marie BRUYERE, Magalie LADOUCEUR

R4.4 — Les experts suggerent une surveillance systématique en unité de soins critiques en
postpartum des patientes porteuses de cardiopathie congénitale avec un score composite
intermédiaire ou élevé, pour réduire la morbi-mortalité en postpartum.

Avis d’experts (Accord fort)

Argumentaire : La période du postpartum immédiat est une période a risque hémodynamique, avec
de fréquentes variations de volémie : positives liées a la levée de I'obstacle foetal sur la veine cave
et la redistribution sanguine post accouchement, ou négatives en cas de pertes sanguines
excessives.

Chez les patientes adultes porteuses d’une cardiopathie congénitale, la période péripartum est
particulierement a risque de décompensation. Les deux décompensations les plus rapportées dans
la cohorte ROPAC sont la défaillance cardiaque (de 5 a 13% des cas) et I'arythmie (de 1 a 3% des
cas). Chez les patientes a risque cardio-vasculaire élevé (mWHO |V avec notamment la présence
d’une HTAP, d’une dysfonction ventriculaire systémique sévére, ou d’une valvulopathie mitrale ou
aortique sévére [1]) la défaillance est survenue chez 33% d’entre elles. Dans cette cohorte, le
moment exact de la décompensation n’est pas rapporté. Dans une cohorte rétrospective de 197
grossesses entre 2011-2020, Ornaghi et al. observent que les décompensations cardiaques sont
survenues dans 65% des cas en période postpartum [1].

Dans une population plus ciblée de 272 patientes porteuses d’une hypertension artérielle
pulmonaire incluses entre 2008 et 2018, Low et al. rapportent le plus haut risque de mortalité dans
la période entre JO et J4 postpartum [3].

Il N’y a pas dans la littérature de méta-analyse ou d’étude randomisée comparant le devenir des
patientes porteuses d’une cardiopathie congénitale qu’elles aient ou non été hospitalisées a titre
systématique en soins critiques en postpartum. Néanmoins, les éléments de surveillance clinique et
paraclinique attendus pour ces patientes (de fagon non exhaustive : fréquence cardiaque et

respiratoire, pression artérielle, diurese, auscultation cardiopulmonaire, tracé ECG, état de fatigue,




dyspnée, cedemes, dosage des enzymes cardiaques, suivi des thérapeutiques spécifiques...)
nécessitent des équipements et du personnel formé et suffisamment disponible. Les organisations
actuelles des maternités francaises et ses ratios patients/soignants permettent rarement cette
surveillance spécifique et rapprochée. Une orientation vers les soins critiques est donc
probablement bénéfique pour les patientes ayant un score composite intermédiaire ou élevé (Cf.
Tableau 6).
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ANNEXES :

Annexe 1 : Réseau centres experts
Experts : Jean-Benoit THAMBO, Nadir TAFER

MS3C

Centre expert : chirurgie, anesthésie réanimation et
cardiologie congénitale

9 Centre spécialisé : cardiologie congénitale




Annexe 2 : Eléments proposés pour la rédaction du plan de prise en charge personnalisée de la
parturiente porteuse d’une cardiopathie congénitale (Anesthésie obstétricale)

Experts : Estelle MORAU, Marie BRUYERE, Magali LADOUCEUR

Plan de prise en charge personnalisé

O Résumé de la cardiopathie, des implications
physiopathologiques

O Résumé de la feuille de route de la grossesse et mémo
téléphone des référents

0 Derniere évaluation cardio- vasculaire

O Bilans biologiques récents (suivi de grossesse et de la
pathologie)

0O Gestion prévue des anticoagulants en péripartum et possibilité
ALR

0 Discussion de la place de I'antibioprophylaxie endocardite

0 Gestion prévue d’un pace maker ou défibrillateur

0 Validation du lieu de I'accouchement (type de centre et type
de bloc opératoire)

0O Validation des spécialistes présents pour I'accouchement
(assistance circulatoire a envisager ?)

O Prévisionnel du monitorage nécessaire (ECG, saturometre,
cathéter artériel, échographie...) et de I'’équipe en charge de la
surveillance perpartum

O Prévisionnel des thérapeutiques spécifiques nécessaires
(amines vasopressives, vasodilatateurs pulmonaires...) et contre-
indiquées (bétamimétiques...).

0 Discussion collégiale du type d’anesthésie envisagée et de ses
modalités d’administration

0 Modalités de soutien psychologique des parents

O Orientation post-partum



Annexe 3 : Fiche Flash RPP Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale
en chirurgie non cardiaque

Experts : Elise LANGOUET, Nadir TAFER

QR RPP : Anesthésie pour patients adultes

MW porteurs d’une cardiopathie congénitale
en chirurgie non cardiaque

R1.1 Evaluation préopératoire du risque composite procédural selon la cardiopathie congénitale [1], le statut physiologique [2] et le
risque lié a la chirurgie [3]. Proposition du groupe des experts.

FAIBLE INTERMEDIAIRE

Réparée sans lésion
résiduelle significative

Non réparée ou seulement

Réparée avec lésion résiduelle significative nalliée

FAIBLE

Chirurgie superficielle
Chirurgie du sein
Chirurgie ORL et plastique
Ophtalmologie

Carotide asymptomatique
Gynécologie mineure
Orthopédie mineure
Urologie mineure (RTUP)

INTERMEDIAIRE
Spiénectomie, Hernie hiatale,
Cholécystectomie
Carotide symptomatique
Angioplastie périphérique
Anévrysme par voie endovasculaire
Neurochirurgie
Chirurgie orthopédique majeure
Chirurgie uro ou gynéco majeure
Transplantation rénale
Chirurgie thoracique non majeure

Chirurgie vasculaire majeure
Chirurgie duodéno-pancréatique
Heépatectomie, voies biliaires
Esophagectomie
Perforation digestive

Transplantation (foie ou poumon)

NYHAT

NYHA Il NYHA IV

absence d'arythmie dysfonction ventriculaire modérée Hypoxémie cyanose, arythmie réfractaire au traitement
Capacité physique normale valvulopathie modérée arythmie contrbiée par un hypoxémie sévére
Fonctions rénales, hépatiques et arythmie ne nécessitant pas de traitement HTAP sévére

pulmonaires normales traitement HTAP non sévére syndrome d'Eisenmenger
dysfonction dlorgane controlée par | dysfonction d'organe non
répond

traitement médical

Risque composite intermédiaire

R1.2 Prise en charge en centre expert
R2.2 Monitorage hémodynamique
invasif (KTA)

R3.1 Unité de soins critiques post-
opératoires

R3.2 Réévaluation postopératoire
cardio-congénitaliste
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RPP SFAR : Anesthésie pour patients adultes porteurs d'une cardiopathie

congénitale en chirurgie non cardiaque.




